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Os tumores cardiacos primérios do coracao sao raros,
com uma prevaléncia entre 0,0017% e 0,19% dos
estudos de autdpsia nao selecionados. Cerca de 75%
sao tumores benignos e quase a metade sao mixomas.
Os restantes se dividem entre rabdomiomas, lipomas e
fibroelastomas. Os mixomas sao os tumores cardiacos
mais comuns na idade adulta e os rabdomiomas, os mais
comuns da populagao pediatrica.

O fibroelastoma papilifero (FEP) € um tumor benigno do
coragao, relativamente raro, correspondendo a aproxima-
damente 8% dos tumores cardiacos. Sdo os que mais
comumente acometem as valvas cardiacas'. No passado,
consistiam de achados de necropsia ou eram encontrados
em procedimentos cirlrgicos ao acaso. O diagnostico in
vivo era esporadico?. Com o aprimoramento das técnicas
de ecocardiografia, o FEP tem sido diagnosticado com maior
freqliéncia. S&o, geralmente, descritos como uma massa
mével, pedunculada, bem delimitada e com predilecéo pelo
endocardio valvar. A proposta terapéutica, quando pedun-
culados, é a resseccéo cirlirgica, visando a prevengao de
fendmenos embdlicos cerebrais, pulmonares, coronarianos
ou periféricos'®. Serdo apresentados cinco casos diagnos-
ticados em nossa instituicéo, no periodo de agosto de 1995
a junho de 2004.

Primary intracardiac tumors are rare, with prevalence
between 0.0017% and 0.19% from non-selected
autopsy studies. Approximately 75% are benign and
almost half of them are myxomas. The remaining tumors
are divided among rabdomyomas, lipomas and
fibroelastomas. Myxomas are the most common
intracardiac tumors in adult age and rabdomyomas the
most common among pediatric population.

Papillary fibroelastoma (PFE) is a relative rare benign
heart tumor, corresponding to approximately 8% of
intracardiac tumors. They most commonly manifested
in cardiac valves!. In the past, they either consisted of
necropsy findings or were found in surgical procedures
at random. In vivo diagnosis was sporadic®. With the
improvement of echocardiography techniques, PFE has
been more frequently diagnosed. They are usually des-
cribed as a movable, pedunculate, well-delimited mass
and with predilection for valve endocardium. Therapeutic
proposal, when they are pedunculate, is surgical resection,
preventing cerebral, pulmonary, coronary or peripheral
embolic phenomena®3. Five cases diagnosed in our
institution, in the period from August 1995 to June 2004,
will be presented.

ReLATO DOs CAsos

Caso 1 - Paciente do sexo feminino, 27 anos, em
seguimento por Sindrome de Turner, encaminhada devido
a achado ecocardiogréfico de imagem tumoral, pediculada,
mével em topografia da valva tricUspide. Nao apresentava
sintomas e o exame fisico era normal, exceto pelos estigmas
da propria sindrome. O ecocardiograma evidenciava uma
imagem ecodensa arredondada, movel, localizada em atrio
direito, aderida as porcoes apicais do folheto septal da
valva tricUspide, com sinais de obstrucdo ao enchimento
do ventriculo direito. Submetida a exérese cirlrgica da
massa de 1,8 cm x 1,2 cm (fig. 1). O exame microscépico
confirmou o diagndstico de fibroelastoma papilifero.

Caso 2 - Paciente do sexo feminino, 67 anos, clini-
camente assintomatica, ao exame fisico foi detectado
discreto sopro cardiaco sistélico. O ecocardiograma transe-
sofagico evidenciou massa pedunculada, mével, em valva
adrtica, que se movimentava em direcdo a aorta (fig. 2).
A imagem por ressonancia nuclear magnética evidenciava
a referida massa no folheto valvar adrtico (fig. 3). Sub-
metida a exérese do tumor. O diagndstico confirmou o
fibroelastoma papilifero.

Caso 3 - Paciente do sexo feminino, 63 anos, diabética,
com antecedentes de comissurotomia mitral por estenose
mitral reumatica e fibrilagao atrial cronica, fazia uso de
anticoagulagao oral com cumarinico e apresentou episédios
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Fig. 2 - Ecocardiograma transesofagico demonstrando a
massa tumoral pediculada aderida a valva adrtica.

Fig. 3 - Imagem da ressonancia nuclear magnética evidenciando
a massa tumoral pediculada em folheto da valva adrtica.

Fig. 4 - Exame histopatoldgico evidenciando as fibras
elasticas com coloragcdo de Morat.

recorrentes de ataque isquémico transitério (AIT). O
ecocardiograma evidenciava estenose mitral com area valvar
1,4 cm? e ecos andbmalos de 1,8 cm x 1,8 cm em cordoalha
tendinea sugestivo de vegetagao. Havia sinais de trombo
em atrio esquerdo. Foi encaminhada para o tratamento
cirtirgico e, como achado, evidenciou-se, no folheto anterior
da valva mitral, formagao tumoral caracteristica de 2 cm
de didmetro, que se estendia até o musculo papilar. Foi
procedida a troca da valva mitral por prétese bioldgica e a
exérese do tumor. O exame microscopico confirmou o
diagndstico de fibroelastoma papilifero (fig. 4).

Caso 4 - Paciente do sexo masculino, 59 anos, com
antecedente de insuficiéncia mitral importante por
degeneracao mixomatosa, fazia uso de cumarinico em
virtude de fibrilagao atrial cronica e apresentou um
episdédio de AIT. Estava em seguimento por insuficiéncia
cardiaca classe funcional 11l (NYHA). Foi submetido ao
tratamento cirdrgico, no qual evidenciou-se a ruptura de
cordas e realizou-se a ressecgao quadrangular da clspide
posterior, seguida da rafia e anuloplastia posterior com
tira de pericardio bovino. No exame microscépico, ficou
evidenciado, além da valvopatia crénica com fibrose e
acUmulo de material mixdide, tumoragao compativel com
fibroelastoma papilifero.

Caso 5 - Paciente do sexo masculino, 49 anos, com
antecedente de dupla lesdo mitral reumatica, em segui-
mento por insuficiéncia cardiaca classe funcional Il (NYHA).
Submetido a troca de valva mitral por protese biologica. O
achado histopatolégico do material encaminhado para
estudo foi compativel com fibroelastoma papilifero, loca-
lizado em uma das cordas tendineas.

Nos cinco casos, os pacientes evoluiram sem compli-
cacoes imediatas e livres de recidivas.

DiscussAo

O fibroelastoma papilifero € um tumor benigno, de
baixa prevaléncia, com tendéncia ao envolvimento
valvar?*5. Corresponde, em freqliéncia, ao terceiro tumor
primario cardiaco mais comum, antecedido pelos
mixomas e os lipomas®. Representa menos de 10% de
todos os tumores cardiacos primérios, sejam os estudados
em autdpsia ou apos resseccaol’8.

Cerca de 90% dos FEP acometem as valvas cardiacas,
geralmente como lesdo Unica, na face atrial das valvas
atrioventriculares ou em qualquer um dos lados das valvas
semilunares®*. Raramente ocorrem como lesdes multiplas!®.

Aproximadamente 44% dos FEP sao encontrados nas
valvas adrticas, seguido pelo acometimento da valva mitral
em 35% dos casos, em 15%, nas valvas triclspides e
em 8%, nas pulmonares®. Relatos de casos destes
tumores tém demonstrado acometimento de todas as
superficies endocardicas, incluindo os misculos papilares,
cordas tendineas, o septo ou a parede livre de cada uma
das camaras cardiacas!®81°,
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O tamanho dos FEP descritos variou entre 0,1 e 4
cm, sendo que, a maior parte deles, eram menores que
1 cm de diametro®. A sua génese permanece controversa.
Tém sido considerados desde verdadeiras neoplasias até
hamartomas, trombos organizados, respostas reativas ao
trauma mecanico, a dano cirlrgico ou radioterapico! 482,
A prevaléncia é desconhecida devido ao grupo de tumores
silenciosos nédo diagnosticados®.

A idade dos pacientes é variavel, desde casos em
neonatos até pacientes com idades avancadas!*7. A
maioria descrita € em adultos, com idade superior a 50
anos €, nao ha diferenca entre os sexos'**.

O FEP é um achado incidental em grande parte dos
casos, embora nos pacientes sintomaticos, a apresentagao
clinica seja variavel e dependente da localizagao, mobi-
lidade e do tamanho do tumor*°. Como a maioria se
origina das camaras esquerdas (mais de 95% dos casos),
a complicacdo mais temida é a embolizacao sistémica,
particularmente para a circulacao cerebral ou corona-
riana*°. Ndo esta claro se o émbolo é de origem tumoral
ou plaquetario e se a anticoagulacdo sistémica poderia
prevenir tais eventos?4°. A apresentacao clinica mais
comum descrita foi o acidente vascular cerebral (AVC)
ou o ataque isquémico transitério (AIT). Outras manifes-
tacoes descritas foram: angina, infarto, morte slbita,
insuficiéncia cardiaca, sincope, embolia pulmonar, ceguei-
ra, embolia periférica ou infarto renal®. Em pacientes
com tumores da valva adrtica, a morte slbita e o infarto
do miocérdio foram as manifestagbes mais comuns. Em
contrapartida, nos tumores da valva mitral, o AVC foi a
apresentacdo predominante®. A mobilidade tumoral é o
Unico preditor independente de mortalidade e embolizacéo
néo fatal®.

Os achados eletrocardiograficos sao inespecificos,
podendo ocorrer arritmias atriais. A radiografia de térax
pode demonstrar sinais de aumento de camaras cardiacas,
hipertensédo pulmonar ou congestao, particularmente, se
o tumor encontrar-se ocluindo a valva mitral. O ecocar-
diograma transtoracico é o método ideal para o diagnostico
e a caracterizagdo do tumor. Usualmente demonstra a
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massa com suas proporcoes variadas, movel ou nao, bem
delimitada, pedunculada ou séssil, de formato arredon-
dado, oval ou irregular’. Em sua maioria, sao pequenos
(99% menores que 2,0 cm)?. Em estudo de caso-controle,
a sensibilidade e especificidade do ecocardiograma foi de
88,9% e 87,8%, respectivamente?. A ressonancia
magnética demonstra a massa no folheto valvar ou camara
cardiaca e a presenga de realce com gadolinio na massa
tumoral, aumenta o grau de suspeicao®. O cateterismo
cardiaco ndo contribui para o diagnéstico. Na cineangio-
coronariografia é possivel visualizar oclusoes totais das
artérias corondrias, bem como dilatacbes aneurismaticas
e estreitamentos secundéarios a émbolos tumorais**°.

O FEP tem aparéncia caracteristica, lembrando uma
anémona-do-mar, com multiplas ramificacdes presas por
um pediculo ao endocardio. Ao exame histologico,
consiste em uma camada de endotélio, que cobre uma
matriz de tecido conectivo com quantidades variaveis de
colageno, células musculares lisas e fibras elasticas®.

Para os pacientes sintomaticos a exérese cirlirgica é o
tratamento de escolha, tentando-se sempre preservar o
tecido valvar e sua fungao’. Nos individuos assintomaticos,
a conduta cirlrgica é controversa, sendo a mobilidade
tumoral o fator determinante da indicagao cirurgica, por
ser ela, preditor independente de embolizagdo e morte. A
cirurgia é curativa e ndo ha relato de recidiva*®. O
seguimento dos pacientes assintomaticos que ndo forem
submetidos a cirurgia deve incluir a anticoagulagao, embora
seja controversa a sua eficacia na protegdo contra
fendbmenos embdlicos?. A conduta diante de uma lesao
isolada do lado direito inclui a retirada cirlirgica, quando a
massa for grande e/ou mével ou na presenca de forame
oval patente pela possibilidade de embolismo paradoxal?.

Nos Ultimos anos, o FEP tem progredido de um achado
incidental de autdpsia, a uma doenca diagnosticada in
vivo com complicacoes potencialmente deletérias, que
requerem diagnostico e terapéutica adequada. Pela sua
raridade, os dados sobre o tratamento e seguimento sao
derivados, em sua maioria, de relatos de pacientes e
experiéncias como estas descritas em nosso servico.

1. PaciniD, Farneti PA, Leone O, Galli R. Cardiac papillary fibroelastoma of
the mitral valve chordae. Eur J Cardiothoracic Surg 1998; 13: 322-4.

2. Sun JP, Asher CR, Yang XS et al. Clinical and echocardiographic
characteristics of papillary fibroelastomas. Circulation 2001; 103:
2687-93.

3. Kurup AN, Tazelaar, HD, Edwards WD et al. latrogenic cardiac
papillary fibroelastoma: A study of 12 Cases (1990 to 2000). Hum
Pathol 2002; 33: 1165-9.

4. Shahian DM, Labib SB, Chang G. Cardiac papillary fibroelastoma.
Ann Thorac Surg 1995; 59: 538-41.

5. Gologorsky E, Gologorsky A. Aortic valve fibroelastomas as an incidental
intraoperative transesophageal echocardiographic finding. Anesth Analg
2002;95:1198-9.

6. Tanaka H, Narisawa T, Mori T et al. Double Primary Left Ventricular
and Aortic Valve Papillary Fibroelastoma. Circ J 2004; 68: 504-6.

7. Di Mattia DG, Assaghi A, Mangini A et al. Mitral valve repair for
anterior leaflet papillary fibroelastoma: two case descriptions and a
literature review. Eur J Cardiothoracic Surg 1999; 15: 103-7.

8. Georghiou GP, Erez E, Vidne BA, Aravot D. Tricuspid valve papillary
fibroelastoma: an unusual cause of intermittent dyspnea. Eur J
Cardiothoracic Surg 2003; 23: 429-31.

9. GowdaRM, Khan IA, Nair CK et al. Cardiac papillary fibroelastoma: A
comprehensive analysis of 725 cases. Am Heart J 2003; 146: 404-10.

10. Gowda RM, Khan IA, Mehta NJ et al. Cardiac Papillary Fibroelastoma
originating from pulmonary vein —a case report. Angiology 2002; 53:
745-8.

207

Arquivos Brasileiros de Cardiologia - Volume 85, N° 3, Setembro 2005





